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Rezidivierende Polychondritis
(Relapsing polychondritis, Meyen-
burg-Altherr-Uehlinger Syndrom)
v

A. Gemmeke, S. Schmidt

Ein 73-jdhriger Patient stellte sich mit akut auf-
getretenem Erschlaffen der rechten Ohrmuschel
vor. Eine Entziindung oder ein Infekt waren nicht
erinnerlich.

Hautbefund: Der kraniale Anteil der rechten Ohr-
muschel hing schlaff herab (© Abb. 1). Bei wei-
cher Konsistenz des betroffenen Ohres bestand
kein Druckschmerz. Die linke Ohrmuschel war
unauffillig.

Laborbefunde: BSG 21 mm; CRP 22,9 mg/l; Rheu-
mafaktoren quantitativ > 200 IU/ml; ANA 1:640.
Histologie: Der Ohrknorpel ist hochgradig mu-
koid degeneriert mit verbreitertem und narbig
fibrosiertem Perichondrium mit hierin nach-
weisbaren Gefdf3proliferaten mit schiitterer bis
mitteldichter, iberwiegend lymphoplasmazellu-
ldrer entziindlicher Infiltration (© Abb. 2).
Bildgebende Verfahren und Konsile ohne Anhalt
fiir eine interne Mitbeteiligung.

Therapie: Eine interne Therapie mit Indometha-
zin 100 mg/d p.o. wurde eingeleitet.
Kommentar: Die rezidivierende Polychondritis
ist eine seltene, systemische Erkrankung des arti-
kuldren und nichtartikuldren Knorpels mit Chon-
drolyse und Knorpelatrophie. Histologisch fdllt
ein entziindliches lymphozytdres Infiltrat mit
Knorpelfragmentation und fibrotischem Binde-
gewebe auf. Laborchemisch sind eine Leukozyto-
se, erhohte Blutsenkung und CRP sowie ein posi-
tiver Rheumafaktor typisch [3].

Eine Autoimmunreaktion mit Bildung von Anti-
kérpern gegen Mukopolysaccharide und Kolla-
gen Typ Il mit anschlieBender Knorpelentziin-
dung und -zerstérung wird vermutet. Die Erkran-
kung beginnt hdufig nach einem grippalen Infekt
oder Katarrh der oberen Atemwege. In ca. 80%

der Fille sind die Ohren oder die Nase beteiligt.
Durch die Erweichung des Knorpels kommt es
zur Ausbildung sogenannter Blumenkohl- oder
Waschlappenohren. Befall des duferen Gehor-
ganges kann sich in Taubheit dufSern [3]. Die Au-
gen konnen mit Konjunktivitis, Skleritis oder Iri-
tis mit betroffen sein. Atemnot kann ein Hinweis-
zeichen fiir eine Erweichung im Bereich des Kehl-
kopfes oder der Trachea sein. Gelenkbeteiligung
fithrt zu rheumatoiden Beschwerden. Auch Ge-
fdRBbeteiligung mit Ausbildung von Aortenaneu-
rysmen oder Aortenklappenverdnderungen wur-
de beschrieben, in schweren Fdllen ist daher ein
todlicher Verlauf moglich. Die wichtigsten Diffe-
renzialdiagnosen der Ohrverdnderungen stellen
das Granuloma anulare und das Ringerohr dar.
Die Allgemeinerkrankung muss von der rheuma-
toiden Arthritis, dem Reiter-Syndrom und der
akuten Polyarthritis abgegrenzt werden.

Eine Standardbehandlung ist nicht validiert. The-
rapieerfolge wurden unter Immunsuppressiva
wie Mycophenolatmofetil, Methotrexat und Cy-
closporin ebenso wie mit Infliximab, Hydro-
xychloroquin und Cyclophosphamid beschrieben
[1,2]. Dapson soll die Freisetzung lysosomaler

B

Abb. 1 Rezidivierende Polychondritis der rechten Ohr-
muschel.
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Abb.2 Rezidivierende Polychondritis — Histologie: Verlust des basophi-
len Farbeverhaltens des Knorpels und fokale monolymphozytare Infiltra-
tion (HE).

Enzyme wdhrend der Entziindung hemmen. Ein schnelles Thera-
pieansprechen bei guter Vertriglichkeit wurde unter der Be-
handlung mit Indomethazin allein oder in Kombination mit
Prednisolon oder Colchicin beobachtet [2].
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Pigmentiertes Dermatofibrosarcoma protuberans
(Bednar 1957)

v

M. Gruner, G. Richter-Huhn, G. Haroske

Ein 24-jdhriger Patient bemerkte seit einem Jahr iiber dem rech-
ten Acromioclavicular-Gelenk eine knotige Hautverdnderung
mit langsamem Wachstum.

Hautbefund: Ein knapp 3 cm im Durchmesser grofSer bldulich-
rotlicher weicher Tumor mit subkutanem Anteil, indolent
(© Abb.3).

Histologie: Das gesamte dermale Bindegewebe wird bis hinein in
das subkutane Fettgewebe durchsetzt von dicht gepackten Spin-
delzellen, die SchweiRdriisenausfiihrungsgdnge und Nervenfa-
sern umwachsen, sich auch ins subkutane Fettgewebe hinein
ausbreiten und zur Tiefe hin eine zunehmende Hyalinisierung
der Zwischensubstanz erkennen lassen. In oberflichennahen
Tumorabschnitten erkennt man zwischen den nicht pigmentier-
ten Spindelzellen wiederholt stark pigmentierte Spindelzellen
mit langen Zellfortsdtzen, die offensichtlich stdrkergradig pig-
mentierten dendritischen Melanozyten entsprechen sowie
grofRleibige abgerundete Zellen mit grobscholligem Pigment,

bei denen es sich entweder um Melanozyten mit Melanosomen
oder Melanophagen handelt. Die beschriebenen Spindelzellen
erweisen sich als positiv fiir Vimentin und CD 34 (© Abb.4a-c).
Sie reagieren nicht mit den melanozytiren Markern S 100 und
MART 1.

Diagnose: Pigmentiertes Dermatofibrosarcoma protuberans
(DP), sog. Bednar-Tumor.

Labor und bildgebende Diagnostik: unauffallig.

Therapie und Verlauf: Nach diagnostischer Sicherung erfolgte
die mikrografische Exzision des Tumors makroskopisch mit ei-
nem Sicherheitsabstand von jeweils ca. 10 mm. Histologisch
wurde der Tumor basal nicht im Gesunden entfernt, deshalb er-
folgte die Nachexzision. Die Defektdeckung erfolgte mittels
Spalthauttransplantation vom Oberschenkel mit unauffilligem
postoperativen Verlauf.

Kommentar: Der Bednar-Tumor stellt die pigmentierte Variante
des Dermatofibrosarcoma protuberans (DP) dar, einem seltenen
fibrohistiozytdren Hauttumor mit intermedidrer Malignitdt. Das
lokale infiltrative Wachstum des DP ist gekennzeichnet durch
asymmetrische, subklinische Auslaufer, besonders hadufig lang-
streckig in horizontale Richtung, und auch eine Infiltration tiefer
liegender Strukturen. Er neigt zu lokalen Rezidiven (in bis zu
80%) und metastasiert nur selten (ca. 5%). Epidemiologische Un-
tersuchungen in den USA haben von 1973 bis 2002 einen Anstieg
des DP um 43% auf 4,4 Betroffene pro Million Einwohner pro
Jahr ergeben. Die Inzidenz ist unter Farbigen doppelt so hoch
wie bei WeiBen, das relative 5-Jahres-Uberleben lag bei 99,2%
[2].

Die Therapie besteht in der chirurgischen Exzision des Tumors
mit einem Sicherheitsabstand von ca. 1 cm mit Markierung und
anschlieBender liickenloser histologischer Untersuchung der
Schnittrander zur Erfassung subklinischer Tumorausldufer. Nur
bei inoperablen oder Rezidiv-Tumoren stellt die Strahlenthera-
pie (60 bis 70 Gy Gesamtdosis) eine Therapieoption dar. Eine
wirksame Chemotherapie ist nicht bekannt. Zur Nachsorge wer-
den halbjahrliche klinische Untersuchungen {iber mindestens 5
Jahre empfohlen [1].

Genetische Forschungen zeigen in den Zellen des DP chromoso-
male Translokationen, dhnlich wie bei anderen Tumoren. Diese
Ringchromosomen, bestehend aus Genlokationen, welche die
alpha-Kette des Typ I-Kollagens COL1A1 und die B-Kette des pla-
telet derived growth factor (PDGF-B) kodieren, exprimieren ein

Abb. 3 Klinisches Bild des Bednar-Tumors.
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Abb.4 Histologie des Bednar-Tumors. a Ubersicht, storiformer dermaler
und subkutaner Tumor (HE). b Immunhistologie: CD34-positive Zellen.
c Histologie: Vimentin-Expression.

Fusionsprotein COL1A1- PDGFB, welches als kontinuierlicher Sti-
mulator auf die DP-Zellen wirkt. Durch Hemmung der Tyrosina-
se-Aktivitit des PDGF-Rezeptors mit Imatinib (Glivec®) an DP-
Zellen ist erstmals eine gezielte pharmakologische Therapie
moglich [3]. Noch stellt die operative Therapie den Goldstandard
dar [1].
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Pityriasis rubra pilaris Typ |
v
A. Koch, R. Frank

Seit Juni 2006 litt der 60-jdhrige Patient unter generalisierten,
stark juckenden ekzematoiden Hautverdnderungen, die sich ei-
ner externen Therapie gegeniiber resistent zeigten. Im August
des Jahres 2006 erfolgte eine stationdre Behandlung in einem
auswadrtigen Krankenhaus zur Diagnostik und Einleitung einer
spezifischen internen Therapie (Neotigason®). Da es nach zwei-
monatiger Einnahmezeit zu keiner Besserung kam, wurde die
Medikation wieder abgesetzt. Zusatzlich traten Schwellungen
im Bereich der Malleolen auf. Im November des gleichen Jahres
wurde der Patient in unsere Klinik eingewiesen.
Hautbefund: Es fanden sich am gesamten Integument erythema-
tose, feinlamelldr schuppende sowie leicht infiltrierte Plaques
mit Inseln erscheinungsfreier Hautareale (© Abb. 5a). Eine folli-
kuldre Verhornung im Sinne eines Reibeisenphdnomens lief§
sich bei mehrmonatiger Vorbehandlung der Haut nicht finden.
Sowohl Palmae als auch Plantae wiesen plattenartige Hyperke-
ratosen auf, teils mit tiefen Rhagaden (© Abb. 5b).
Histologie: (Haut-Bioptat thorakal): Befundkombination einer
chronischen oberfldchlichen perivaskuldren Dermatitis. Ange-
deutet psoriasiform hyperplastisch mit orthokeratotischer Ver-
hornung sowie mehrere kleinherdig umschriebene Parakerato-
sen ohne typisches Schachbrettmuster.
Laborbefunde: Pathologisch waren eine leichte Bluteosinophilie
mit 6,7 % sowie eine erhdhte CD4/CD8-Ratio von 5,3. Blutbild so-
wie Entziindungsparameter waren unauffallig.
Therapie und Verlauf: Unter intensiver externer Therapie mit Ba-
de-PUVA und Salicylvaseline in unterschiedlichen Konzentratio-
nen von 2% bis 10% sowie mechanischer Abtragung der Horn-
platten kam es zur relativ raschen Besserung der Hautverdnde-
rungen. Intern ordinierten wir Acitretin (Neotigason®) 75 mg
pro Tag per os. Gegen den Juckreiz kam AH3N® zum Einsatz.
Einige Wochen nach Entlassung aus dem Krankenhaus musste
der Patient die Medikation aufgrund zunehmender Knochen-
schmerzen absetzen. Mit dem Absetzen von Neotigason® kam
es zum prompten Rezidiv der Hauterscheinungen, die eine er-
neute Einstellung erforderten. Weitere Verlaufsbeobachtungen
sind erforderlich. Rontgenologische Untersuchungen erbrachten
keine pathologischen Auffdlligkeiten.
Kommentar: Bei der Pityriasis rubra pilaris sind unterschiedli-
che klinische Erscheinungs- und Verlaufsformen bekannt. Grif-
fiths erarbeitete 1980 folgende Klassifikation:
» I: klassische adulte Form (> 50%), Erythrodermie mit

freien Inseln, follikuldre Papeln, Keratosen an Hand- und

FuRflachen,
» II: atypische adulte Form (5%), Dauer > 20 Jahre,

ichthyosiform,
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Abb.5 Pityriasis rubra
pilaris Typ 1. a Fillikuldre
Keratosen am Rumpf
und b palmare Hyper-
keratosen.
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» |lI: klassische juvenile Form (10%), 1. bis 2. L] selbst-
limitierend,
» IV: zirkumskripte juvenile Form (25%),
» V: atypische juvenile Form (5%), chronischer Verlauf,
follikuldre Hyperkeratose [4].
Mit einer Inzidenz von 1/35000 bis 1/50 000 handelt es sich um
eine relativ seltene Dermatose. Bei einer Pityriasis rubra pilaris
kann die Abgrenzung von einer Psoriasis follicularis sehr
schwierig sein. Erst wenn die typischen follikuldren Kkeratoti-
schen Papeln sichtbar sind, ist eine klare Diagnosestellung mog-
lich.
Die Erkrankung kann in jedem Alter beginnen. Bei Patienten im
Jugendalter wird an eine autosomal-dominante Vererbung ge-
dacht, zumal wenn auch in der Familie gehduft diese Erkrankung
auftritt. Bei Erstmanifestation im Erwachsenenalter, wie in un-
serem Fall, ist die Wahrscheinlichkeit einer genetischen Disposi-
tion nicht gegeben. Als Triggerfaktoren fiir die Pityriasis rubra
werden gelegentlich schwere Traumen oder Krankheiten ange-
sehen [3, 4].
Die Behandlung ist schwierig und verlangt oft viel Geduld. Mit
gutem Erfolg lassen sich intern Retinoide wie Acitretin (Neotiga-
son®) und Isotretinoin (Acnefug ISO®, Aknenormin®, Isotret-HE-
XAL®, Isotretinoin-ISIS®, Isotretinoin-ratiopharm® oder Roaccu-
tan®) bei den Betroffenen anwenden. Neotigason® wird {iblicher-
weise in einer Dosierung von 0,5 mg/kg KG iiber viele Wochen
verabreicht. Die Behandlung mittels UV-Therapie wird in der Li-
teratur oft kritisch gesehen [5]. Wir hingegen haben gute Erfah-
rungen mit der Anwendung von Bade-PUVA bei Patienten mit
Pityriasis rubra pilaris, so dass deren Einsatz durchaus in Be-
tracht gezogen werden sollte. Einzelfallbeschreibungen iiber die

erfolgreiche Therapie mit Ciclosporin, Methotrexat sowie Inflixi-
mab liegen vor [1, 2].
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Prurigo nodularis Hyde
v
C. Nelskamp, K. Oppers

Im Herbst 2005 bemerkte die 46-jahrige Patientin stark jucken-
de Papeln und Knétchen an Gesdf3 und unterer Riickenpartie. Die
Hautverdnderungen nahmen an GroRe weiter zu, zunehmend
traten auch am iibrigen Integument mit Betonung der Extremi-
tdten-Streckseiten und Sakralregion neue einzeln stehende kera-
totisch verdnderte Knétchen und Knoten auf. Lokaltherapeutisch
kamen zundchst kortisonhaltige Externa zur Anwendung. Im
Verlauf wurde 2 x wdchentlich eine UV-Therapie ambulant
durchgefiihrt, welche nach Angaben der Patientin nur eine leich-
te Besserung der Symptomatik brachte.

Nach Angaben der Mutter litt die Patientin im 1. Lebensjahr un-
ter einem generalisierten Ekzem. Andere Grunderkrankungen
sind nicht bekannt.

Hautbefund: Wir sahen multiple einzeln verstreute erbs- bis
miinzgrofRe derbe Knétchen und Knoten mit keratotischer teil-
weise exkoriierter Oberfliche am gesamten Integument mit Be-
tonung der Extremitdtenstreckseiten und Sakralregion und Aus-
sparung von Hals und Gesicht. Weiterhin imponierten Glanzna-
gel als Zeichen ibermdRigen Kratzens.

Histologie: Hautprobe Oberarm rechts: Hautgewebe mit gerin-
ger Papillomatose sowie stark ausgepragter irreguldrer epider-
maler Akanthose unter dem Bild einer pseudoepitheliomatdsen
Hyperplasie. Oberflichlich maRige Hyper- und Parakeratose,
teils mit Einlagerungen von Plasma und Entziindungszellen
(© Abb.6). Im angrenzenden Korium lymphohistiozytdre Ent-
ziindungszellinfiltrate sowie Fibroblasten und Fibrosierungen.
Im Bereich einer Exkoriation herdférmig zahlreiche neutrophile
Granulozyten sowie fokale granulozytdre epidermale Exozytose.
Laborbefunde: Pathologisch waren: Gesamt-IgE (280,0 U/ml),
BSG 20 mm, Gesamtcholesterin (6,77 mmol/l) und Triglyceride
(1,73 mmol/1).

Erlanger Atopie-Score nach Diepgen et al. (1991): 10 Punkte =
atopische Hautdiathese wahrscheinlich.

Therapie und Verlauf: Nach Ausschluss der Kontraindikationen
und Aufklarung der Patientin tiber mogliche Nebenwirkungen
begannen wir mit Acitretin (Neotigason® 50 mg/die) und redu-
zierten nach 14 Tagen auf 30 mg/die. Gegen den Juckreiz verab-
reichten wir zusatzlich Hydroxizin-Tabletten (AH3N®) 2 x tig-
lich. Die Prurigoherde wurden mit Pix lithanthracis pur tiber ins-
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Abb. 6 a Prurigo nodularis Hyde. b Histologie: Hyperkeratose mit fokaler
Parakeratose, unregelmaRiger Akanthose, Papillomatose, dermalen vertikal
ausgerichtete Kollagenfasern (HE).

gesamt acht Tage behandelt. Intermittierend verwendeten wir
kortisonhaltige Externa (vorwiegend Clobetasolsalbe), zum Teil
unter Folieokklusion. Wahrend des 18-tdgigen stationdren Auf-
enthaltes konnte bereits ein leichter Riickgang der Hautverdnde-
rungen verzeichnet werden, die Knoten waren bei Entlassung
wesentlich flacher und weicher. Drei Monate spater erfolgte
eine Dermojetbehandlung der Prurigoknoten durch intraldsio-
nale Injektion von insgesamt zwei Ampullen Triamcinolon (Vo-
lon A 40) 1:1 verdiinnt mit Xylocitin 2%.

Kommentar: Die Prurigo nodularis Hyde ist eine seltene, stark
juckende Hauterkrankung, gekennzeichnet durch isolierte, chro-
nisch persistierende, kalottenartig vorspringende Knoten. Die
Erkrankung betrifft vorwiegend Frauen im mittleren Lebens-
alter. Die Atiologie ist unbekannt, emotionale Stresssituationen
werden vielfach angeschuldigt. Einige Untersuchungen haben
Komorbidititen mit psychischen Erkrankungen (Depression,
dngstlich-depressive Verstimmung) gezeigt. Bei vielen Patienten
liegt eine atopische Diathese vor [1,2].

Manche Autoren betrachten die Prurigo nodularis als Variante
der Prurigo simplex chronica, es fehlen jedoch bei der Hyde-Pru-
rigo die Seropapeln. Histologisch findet sich eine typische Hy-
pertrophie spdter Degeneration zahlreicher dermaler Nervenfa-
sern und Proliferation von Schwann-Zellen (Pautrier-Neurome).
Weitere Kennzeichen sind die pseudoepitheliomatdse Hyper-
plasie, vermehrte prominente Fibroblasten und verdickte, verti-
kal verlaufende kollagene Faserbiindel [3].

Die therapeutischen Méglichkeiten sind begrenzt, nur selten be-
steht eine spontane Riickbildungstendenz. Eine Abkldrung der
moglichen Ursachen des Pruritus ist anzuraten. In der topischen
Behandlung haben sich intrafokale Injektionen von Triamcin-
olonacetonid Kristallsuspension bewdhrt. Bei besonders qudlen-
den Knoten sind Exzision, Kryotherapie, Laser- oder Elektroko-
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agulation moglich. Fiir groRflichig betroffene Areale werden
fluorierte Glukokortikoide in Salbenform unter Okklusionsbe-
dingungen empfohlen. Auch ein Ansprechen auf Calcipotriol,
Capsaicin oder UV-Therapie wird beschrieben.

In der systemischen Behandlung scheinen Antihistaminika mit
ausreichender sedativer Komponente wirksam zu sein. Auch
wenn eine psychiatrische Erkrankung nicht der eigentliche Aus-
16ser des Pruritus ist, empfiehlt sich unterstiitzend zur Krank-
heitsbewdltigung eine Zusammenarbeit mit Psychosomatikern,
Psychotherapeuten oder Psychiatern. In Abhdngigkeit von der
psychischen Verfassung kénnen Tranquilizer, Neuroleptika oder
Antidepressiva hilfreich sein.

Es liegen zudem Berichte iiber eine erfolgreiche Therapie mit Cy-
closporin A oder Retinoiden vor. Thalidomid, 100 -200 mg/Tag,
kommt nur in schwersten Fillen in Betracht (Cave: teratogene
und neurotoxische Nebenwirkungen!) [4].
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Treppen-Verschiebelappen nach Platten-
epithelkarzinom der Unterlippe

v

E. Kostler, A. Dietz

Bei dem 68-jdhrigen Patienten entstand vor ca. einem Jahr eine
sich vergroBernde Kruste der Unterlippe. Eine auswdrtige diag-
nostische Exzision hatte einen ,Sonnenlichtschaden* ergeben.
Im Januar 2007 im Rahmen einer Wespengift-Desensibilisie-
rung erneute hautdrztliche Vorstellung mit nachfolgender sta-
tiondrer Einweisung unter dem Verdacht eines Lippenkarzi-
noms. Nebenbefundlich besteht ein insulinabhidngiger Diabetes
mellitus Typ 2.

Hautbefund: MdRig poikilodermatische Gesichtshaut mit leicht
weiRlich-streifiger Unterlippe, in deren Zentrum ein etwa 1,5 cm
grofer, leicht erhabener und infiltrierter, derber, zerkliifteter
Tumor (© Abb. 7a). Keine palpablen zervikalen Lymphknoten.
Histologie: Unterlippenexzisat mit aktinischer Cheilitis; gering-
gradige Zell- und Kernatypien, entziindliche Infiltration, zentral
ein tiberwiegend noch hoch-, herdférmig mdRig differenziertes
verhorntes kleinherdig ulzeriertes Plattenepithelkarzinom (M
8071/3, pT1, G2), grolRte Tumordicke 1,54 mm, Entfernung in
toto. Ausldufer der aktinischen Cheilitis, jedoch ohne nennens-
werten zelluldren Atypien, erreichen bds. den seitlichen Resek-
tionsrand.

Laborbefunde: Pathologisch waren NBZ 7,90 mmol/l, HbA1lc 8,8,
Gamma-GT 1,25 pkat/l.

Bildgebende Diagnostik: Kein Anhalt fiir Metastasierung.
Therapie und Verlauf: Exzision des Tumors in Form eines liegen-
den Rechteckes, Wiederherstellung der Unterlippe nach dem
Prinzip der horizontalen Verschiebelappenplastik, Operation in
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Tagungsbericht

Infiltrationsandsthesie, unauffalliger postoperativer Verlauf, Fa-
denentfernung ab dem 6. Tag (© Abb. 7).

Kommentar: Johanson u. Mitarb. inaugurierten 1974 die Trep-
pen-Verschiebelappenplastik zur Wiederherstellung der Unter-
lippe nach Plattenepithelkarzinom [1]. Bis maximal eine halbe
Unterlippenldnge betragende Defekte konnen auf diese Weise
je nach Lokalisation unilateral oder bilateral verschlossen wer-
den. Nach Exzision des Tumors werden die Inzisionen fiir die
erste Treppe durchgehend gestaltet, die weiteren Inzisionen ver-
laufen im oberfldchlichen Fettgewebe, so dass weitere zwei bis
vier Treppen entstehen. Kinnseitig wird jeweils iiberschiissige

Abb. 7 Plattenepithelkarzinom der Unterlippe. a Ausgangsbefund. b An-
zeichnung des OP Situs. ¢ Schnittfiihrung der Treppenplastik. d Wundver-
schluss.

Haut entfernt, daraufhin erfolgt ein schichtweises Verndhen. Se-
bastian u. Mitarb. haben 1986 an einem groeren Patientengut
iiber die sehr guten postoperativen Ergebnisse nach dieser Me-
thode berichtet; die Unterlippe wird praktisch aus dem gleichen
Gewebe rekonstruiert, das entfernt werden musste [2]. Die
Schnittfiihrung bleibt auf das Lippen-Kinnfeld mit intakten
Mundwinkeln und intakter Mimik beschrdankt. Tumornachkon-
trollen sind notwendig.
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Kleinknotige kutane Sarkoidose
mit Lungenbeteiligung

v

K. Hasendhrl, U. Gabsch

Der 54-jahrige Patient bemerkte erstmals vor 10 Jahren die Bil-
dung rétlicher Knoten in Narben. Danach kam es zur Entwick-
lung von Infiltraten im Gesicht.

Allgemeinbefund: Patient mit behandelter arterieller Hyper-
tonie und Hyperurikdmie. Nebenbefundlich fiel eine einge-
schrdnkte Beweglichkeit im Schultergelenk mit Schmerzhaftig-
keit auf.

Hautbefund: Es fanden sich livide knotige Tumoren, weich bis
prall palpabel mit Teleangiektasien, ca. kirschgroff an Augen-
brauen, Nasenspitze (© Abb. 8) und anderen Teilen des Gesich-
tes. Am rechten Ellenbogen und Knie fielen livide Plaques, an
den Oberarmen rétlich brdunliche Papeln auf. Negatives Son-
denphdnomen. Unter Diaskopie verfarbten sich die Infiltrather-
de apfelgeleeartig.

Histologie: Im dermalen Bindegewebe findet sich ein epitheloid-
zellig granulomatoses Infiltrat aus vielfach konfluierenden, zur
Fibrose neigenden sog. nackten Granulomen mit nur spdarlich
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Abb. 8 Kleinknotige kutane Sarkoidose.

Abb.9 Kutane Sarkoidose - Histologie (Ubersicht): Im Korium multino-
dale ,nacktzellige* Granulome (HE).

ausgebildeten peripheren Lymphozytenwdllen und wenigen
mehrkernigen Riesenzellen (© Abb. 9).

Laborbefunde: Pathologisch waren das Angiotensin-Converting
Enzym 246.5 E/l (Norm: 8-53 E/l), 25-OH-Vitamin D 2,6 ng/ml
(8-40), Gamma-Globuline 20,8 % (8,7 - 16,0). Der Tuberkulintest
war nach 48 Stunden negativ.

Bildgebende Diagnostik: In der Sonografie Abdomen unauffillig,
axillar bds. Lymphadenopathie. R6 Thorax p.a.: Hilusverbreite-
rung, Verbreiterung des oberen und mittleren Mediastinums.
Retikulonoduldre Zeichnungsvermehrung. CT Thorax: Nachweis
sehr ausgepragter Lymphome im gesamten Mediastinum, den
Axillen, an der lateralen Thoraxwand, supraklavikuldr und hilidr.
Kein Anhalt fiir Knochendestruktionen (& Abb. 10).
Bronchoskopie: Kein Anhalt fiir endobronchiales Tumorwachs-
tum.

Zytologie: Lymphozytenreiche BAL.

Bodyplethysmografie: Beginnende Restriktion, geringe respira-
torische Partialinsuffizienz.

Tagungsbericht

Abb. 10 Sarkoidose:
CT-Bild des Thorax mit
Lymphknoten-Konglo-
meraten im gesamten
- Mediastinum.

Therapie: Wir haben eine interne Kortisonbehandlung mit initial
50 mg Prednisolon/d vorgeschlagen.

Kommentar: Die Sarkoidose ist eine chronisch granulomatose
Multisystemkrankheit unbekannter Atiologie und Pathogenese,
die durch nicht verkdsende Granulome in verschiedenen Gewe-
ben und bestimmte Immunparameter gekennzeichnet ist. Die
Erkrankung ist weltweit verbreitet mit einer Prdvalenz von
1/10000 bei Kaukasiern und bis zu 10/10 000 bei afrikanisch
stimmigen Amerikanern [1].

Haufigste Manifestatsorte sind das Mediastinum und der Respi-
rationstrakt. Die Haut ist das am zweithdufigsten betroffene Or-
gan. Spezifische Hautmanifestationen umfassen: Angiolupoid,
disseminierte kleinknotige Form, groRknotige Form - Lupus per-
nio, zirzindrer Typ, subkutan-knotiger Typ und Narbensarkoido-
se. Das Erythema nodosum ist eine unspezifische Hautverdande-
rung. Daneben kénnen Gelenke, Augen (Uveitis — kombiniert mit
Parotitis und Fazialisparese als Heerfordt-Syndrom), Knochen
und Nieren betroffen sein.

Die lividroten polsterartigen Infiltrate des Gesichtes erinnern an
Frostbeulen. Spdter kénnen die Lasionen fibrosieren und exulze-
rieren (,,Lupus”). Die Form ist fast stets mit Lisionen des Respi-
rationstraktes verbunden. Unser Patient leidet an einer Lungen-
sarkoidose mit Lymphknotenbeteiligung. Die massiven axilldren
Lymphome konnen die Schmerzhaftigkeit bei Elevation der
Arme erkldren. Eine systemische Behandlung erfolgt bei symp-
tomatischem Verlauf und der Gefahr von Organschdden. Fiir
Prednisolon existieren die groften therapeutischen Erfahrun-
gen. Alternativ sind Zytostatika, andere Immunsuppressiva (z.B.
Cyclosporin A, Tacrolimus, Leflunomid), Antimalariamittel,
Doxycyclin sowie TNF-o-Hemmer (z.B. Thalidomid, Biologicals).
Bei begrenztem Befall der Haut sind neben topischen Korti-
koiden, die UVA1-Phototherapie, PUVA-Therapie und die pho-
todynamische Therapie wirksam [2, 3].
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